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剖検し得，心臓の肥大拡張，心筋変』性および間質の線維
化，腎の変性，肝の欝血等を認めた。
高血圧脳症は予後良好であったが， 1例 (6才合)顔
面神経麻庫，右半身不随および言語障害の後遺症を認め
た。 
5. ガルゴイリスムの 2例
前田和一，四家正一郎， 0萩沢広
(大森日赤〉
症例 Iは 11才 5ヵ月の男児。ほぼ gargoyle顔貌を
呈し，腹部影隆，肝牌腫を認めた。皮膚は硬く，多毛が
見られる。 IQは39で性格は温厚で協調性があった。
症例 Iは7才4ヵ月の男児。 gargoyle顔貌，皮膚の
変化は症例 Iに比し著明であるが，腹部の変化は軽度で、
あった。 IQは43であるが性格はおくび、ょうで協調性
がない。関節運動制限は両症例共，ほとんどに見られ，
指は末節で曲屈拘縮に陥っていた。末梢血， 骨髄共に 
Reilly小体は発見できなかったが，両症例共骨髄に異
常プラズマ細胞増多を認めた。尿中酸性ムコ多糖体は 
paper spot testおよび bovinealbumin trubidity 
testにて両症例共陽性を示した。更に症例 Iの24時間
尿よりコンドロイチン硫酸Bおよび，その他の酸性ムコ
多糖体とのアルコー Jレ分画を行ない， CelIulose acetate 
paperの電気泳動にて明瞭なコンドロイチン硫酸 B と
思われる bandを得た。
本 2症例は角膜混濁， 聴力障害を欠き， Reilly小体
を発見できなかったが，その他の症状をほとんどそなえ
ており，定型的 gargoylismと考えられる。なお症例 l
はその尿中酸性ムコ多糖体分画より sex-linked reces-
sive typeと考えられた。 
6. Webe 加川吋巾討州ぬ 町r-Chrtion症候群を伴つた細網症の一例i's
富田 進(国立水戸病院小児科〉
私は昭和 39年 2月末より約 8ヵ月にわたり弛張熱，
肝牌腫，黄痘が持続し，抗生物質，ステロイド等を使用
するも解熱せず， ただ， ACTHにより解熱をみるも間
もなく再び発熱が現われ， 経過中 Pannicu日tisを合併
したきわめて診断困難な l症例について剖検所見を加え
て報告した。患児は 6才の男児で種痘を契機として発熱
が持続し， 肝 3横指，牌 7横指を触知し， 出血傾向な
く，黄痘はしだいに増強し， GOT，GPTは高値を示し
肝機能障害を認めた。血液所見では白血球増多ありその 
93%が Downeγscellに酷似した幼若異型淋巴球であ
った。また入院後 2カ月して下肢に nodularepannicu-
litisを認め， 2ヵ月後には癒痕治癒を認めた。経過中，
口門炎を反覆し，入院約 8ヵ月後に，出血傾向現われ死
亡した。剖検では肝は高度の脂肪変性があり，淋巴節，
牌は細網細胞の増殖をきたし，副腎皮質は萎縮荒廃を認
めた。
以上の結果，本症例は nonlipidreticulosisであり経
過中 Weber-Christian症候群を呈したもので，特異な
血液所見について考察を加えた。 
7. 小児期進行性筋萎縮症における心電図所見
船橋茂，村松芳子，信JlI)レミ
佐藤彰(千葉大)
小児期進行性筋萎縮症(仮性肥大型)38例(7"，，16才〉
の ECG所見を検討した。 PQ比， Pの平均電気軸，
および，心の電気軸は，ほぼ正常。 QT比の大なる例多
く， Ventricular Gradientの偏位角度，その大きさは，
尋常例とくらべ大きい。 津田指数は正常。 V 1 で不完全
右脚ブロック像を示す例は 23.9%で多く，重症度がます
とその%が増し， QRS時間， 近接様効果も延長して
いた。逆に RS型は少なく，重症度のましにつれ減っ
た。 V 1 の RjS比のましも目立った。 CPK，aldolase， 
LDH， Transaminaseはかなり高値を示したが， 経過
年数の長い例ではかえって低値となった。電解質に異常
を示す例もあったが，血清蛋自分画は正常だった。 PMD
の剖検上の心筋変化は多く報告されており，検討例の 
VGの変化， QT延長， 不完全右脚ブロック像などの 
ECG上の変化に， 胸廓変形などの諸因子も考えられる
が，心筋の変化が，かなり大きく関与していると思われ
た。 
8. 新生児心嚢炎の 1剖検例 
0張炎麟，宍倉順子，森和夫
(国立千葉)
まれな乳幼児心嚢炎の中で更にまれな新生児心嚢炎の 
l例を報告する。
在胎 9ヵ月半， 生下時体重 2800g， 双胎の第 2児の
♀，難産，仮死 2度。母親は妊娠中中毒症があった。
生後 cyanosisが続き，特に暗乳時および暗泣時強く，
晴乳力弱く， 6日目より発熱あり，呼吸困難増強。心音
正，摩擦音なし。胸部X線所見は心臓陰影拡大して，球
型。心電図所見は Pが spitzigのほかに異常なし。末柏、
血白血球増多。 CRP陽性。
インキュベーターの中で鼻腔栄養， O2投与，輸液，
抗生物質および steroid の投与により， 一時呼吸困難 
cyanosisが改善， 20日目状態悪化，生後 23日目死亡。
剖検所見
